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CETTE FEMME DE 38 ANS avait une fievre depuis plus 
d’un mois, avec dysphagie, rhinite, toux et asthenie; elle avait 
eu plusieurs traitements antibiotiques ainsi qu’une corticotherapie. 
Elle etait suivie pour une spondylarthropathie HLA B27 negative 
depuis 13 ans. On notait dans ses antecedents des entorses 
a repetition, une hyperlaxite des epaules des I’enfance (comme 
sa mere), une cyphoscoliose avec port d’un corset a I’adolescence, 
un reflux gastro-oesophagien opere, des pyelonephrites 
et infections ORL a repetition, une hyperacousie. A I’examen 
Clinique, il existait une fievre a 38,5 °C, la bandelette urinaire etait 
negative. La patiente etait tres souple (fig. 1) et avait des cicatrices 
larges (fig. 2) [meme probleme de cicatrisation chez son frere]. 

Elle se plaignait d’arthralgies sans arthrite et de douleurs 
thoraciques sternales et parasternales reproduites a la palpation. 
Les examens morphologiques et biologiques ne notaient pas 
d’anomalie. Aucune cause organique a la fievre n’etait mise 
en evidence. On retenait cliniquement le diagnostic de syndrome 
d’Ehlers-Danlos dans sa forme hyperlaxe. Le traitement a consiste 
en une prise en charge des troubles proprioceptifs avec semelles, 
ortheses, port d’une ceinture lombaire souple et kinesitherapie, 
des antalgiques de palier II, le traitement du reflux, et des conseils 
pour une vidange vesicale reguliere. 


0. Lidove declare avoir participe a des interventions ponctuelles pour les laboratoires GSK, 
Sanofi-Genzyme, Shire HGT, et avoir ete pris en charge a I’occasion de deplacements 
pour congres par Sanofi-Genzyme et Shire HGT. C. Laur, V. Meyssonnier et J.-M. Ziza 
declarent ne pas avoir de liens d’interets. 


Le syndrome d’Ehlers-Danlos, 1 ’ 2 maladie genetique autosomique 
dominante du tissu conjonctif, est sous-diagnostiquee du fait 
de I'absence de specificite des symptomes. On distingue la forme 
hypermobile et la forme vasculaire, plus rare et plus grave. 

Les signes les plus evocateurs en sont la fatigue, des douleurs 
diffuses (dans plus de 80 % des cas), une hypermobilite articulaire, 
une fragilite cutanee, des « saignements faciles », parfois associes 
a des troubles de la proprioception, de I’attention ou de la memoire. 
Les signes renforgant le diagnostic sont une dysurie, 
des manifestations bronchiques, des signes ORL (p. ex. 
une hyperacousie [osselets souples]), une fragilite dentaire, 
des troubles du sommeil, des troubles neurovegetatifs (fievre 
inexpliquee). Les symptomes sont variables dans le temps; 

(p. ex. I’hyperlaxite est remplacee par une retraction [possibilite 
de mettre les mains a plat sur le sol jambes tendues dans I’enfance, 
et impossibility a I’age adulte par retraction des ischiojambiers]). 

Le diagnostic differentiel se pose avec les syndromes d’hypermobilite 
articulaire isole, de Marfan, des enfants battus, une fibromyalgie, 
une sclerose en plaques, une spondylarthropathie, des problemes 
infectieux. La grossesse est autorisee avec parfois diminution 
des douleurs. Des traitements sont interdits au cours de cette maladie 
comme les manipulations vertebrales, en particulier cervicales. 
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